PqnAfrican 
•OvoJournal 

Case report 



Open Access 



Association myelome multiple - maladie de Kaposi: a propos d'un cas 

Najoua Zbiti*'^ Tarik Sqalli Houssaini\ Hakim HamzaouiS Meriam Meziane^, Fouad Zouaidia^ Najat Mahassini^ Hakima Rhou^ 
Loubna BenamarS Fatima EzaitouniS Naima Ouzeddoun^ Badreddine Hassam^, Rabia Bayahia^ 

^Service de Nephrologie-Dialyse-Transplantation renale, CHU Ibn Sina, Rabat, Maroc, ^Service de Dermatologie, CHU Ibn Sina, Rabat, Maroc, 
\aboratoire d'anatomie pathologique, CHU Ibn Sina, Rabat, Maroc 

^-Corresponding autlior: Zbiti Najoua, Youssoufia Est bloc 5 N° 9 Rabat, tel: +212660971504, Maroc 

Key words: Kaposi, myelome multiple, herpes virus, Maroc 

Received: 21/09/2010 - Accepted: 01/10/2010 - Published: 15/10/2010 

Abstract 

L'association Kaposi-myelome multiple est extremement rare. Nous rapportons, le cas d'un patient age de 76 ans suivi dans notre formation pour 
un myelome a immunoglobuline A kappa stade III-B selon Durie et Salmon. Ceci a ete associe a des lesions cutanees dont la biopsie cutanee etait 
en faveur d'une maladie de Kaposi. La serologie de I'herpes virus humain de type 8 (HHV8) est revenue positive. Une radiotherapie sur les lesions 
etait refusee par le patient. L'evolution etait marquee par une alteration de I'etat general. Le patient ayant refuse la radiotherapie et toute prise en 
charge therapeutique est decedee deux mois plus tard. Nous rapportons, a notre connaissance, le IS'"^*^ cas mondial de maladie de Kaposi associee 
a un Kahler chez un patient HHV8 positif. C'est une association exceptionnelle rendant probable le role pathogenique de HHV8 dans le 
developpement du myelome. 
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Introduction 



La maladie de Kaposi est un processus tumoral angiogenique multifocal qui peut etre secondaire a une hemopathie. L'association Kaposi-myelome 
multiple (MM) est extremement rare. Nous rapportons le cas d'un patient ayant un MM associe a une maladie de Kaposi, chez qui la serologie de 
llierpes virus humain de type 8 (HHV8) est revenue positive. 

Observation 



Mr M.G est age de 76 ans, sans aucun antecedent pathologique particulier. II a presente une alteration de I'etat general avec des douleurs 
osseuses diffuses, ceci a evolue dans un contexte d'amaigrissement important chiffre a 10 kg en un mois. A I'examen clinique, on a decouvert des 
lesions nodulaires violacees au niveau des deux jambes et des deux pavilions de I'oreille. Au bilan radiologique, on a trouve des lesions osseuses 
lytiques diffuses avec des lacunes au niveau du crane. 

Le bilan biologique a objective un syndrome inflammatoire (la Vitesse de sedimentation globulaire etait a 112 mm a la premiere heure, la proteine 
C reactive a 7 mg/L, une anemie a 9 g/dL normochrome normocytaire); une neutropenie a 1000/mm3, une lymphopenie a 400/ mm3, une 
hypercalcemie a 135 mg/l, une Insuffisance renale aigue avec une creatinine serique a 24 mg/L. L'electrophorese des protides plasmatiques 
montrait un pic d'aspect monoclonal au niveau des gammaglobulines a 22 g/L. L'immunoelectrophorese des protides plasmatiques a montre une 
immunoglobuline (Ig) A kappa monoclonale. La proteinurie etait a 12 g/24 h faite de chaines legeres libres. Le myelogramme mettait en evidence 
une plasmocytose a 60 %. II s'agissait done d'un MM a IgA kappa stade III-B de Durie et Salmon avec une atteinte renale de type tubulopathie 
myelomateuse. 

Un traitement a ete instaure, en urgence, a base de rehydratation et d 'alcalinisation associe au biphosphonates. Vue I 'atteinte hematologique, un 
traitement a base de dexametfiasone a ete demarre a raison de 40mg/j pendant 4 jours. 

L'evolution a ete marquee par une legere amelioration biologique. Par ailleurs, on notait une extension des lesions cutanees avec des plaques 
erythemateuses papulonodulaires violacees et infiltrees, d'allure angiomateuse. Ces lesions predominaient au niveau des extremites ou elles etaient 
associees a un oedeme (Figure 1,2,3). 

Une biopsie cutanee a ete realisee. Des lesions erythemateuses sont apparues au niveau de la muqueuse buccale gingivale, des organes genitaux 
externes (gland). II n'y avait pas d'adenopathies peripheriques, et le bilan d'extension a ecarte une atteinte viscerale. L'examen histologique a 
porte sur un revetement cutane dont le derme etait siege d'une proliferation tumorale faite de structures vasculaires, de tallies variables, 
intercalees par des faisceaux de cellules fusiformes aux noyaux moderement atypiques et avec quelques figures de mitoses. Le diagnostic retenu 
etait une maladie de Kaposi (Figure 4,5). 

La serologie de HHV8 est revenue positive, quant aux serologies des virus d'Epstein-Barr, cytomegalovirus, hepatite B et C, et VIH etaient 
negatives. 

Une radiotherapie sur les lesions etait refusee par le patient. Le patient est decede deux mois plus tard dans un contexte d'alteration de I'etat 
general. 
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Discussion 



Le sarcome de kaposi est une entite anatomoclinique tres particuliere. C'est une maladie mesenchymateuse systemique, multifocale dont les 
localisations cutanees dominent le tableau. C'est en 1872 que le dermatologue autrichien "Moricz Cohen Kaposi" decrivait pour la premiere fois la 
maladie qui porte son nom sous le terme de "Sarcoma Multiplex Idiopathicum". Sa physiopathologie, intriquee a celle d'un nouvel herpesvirus 
(HHV8) decouvert en 1994 [1], passionne de nombreux chercheurs. Cette maladie, autrefois rare, s'est repandue dans les annees 1980, en meme 
temps que I'epidemie du syndrome de I'immunodeficience aquise (sida) ([1,2]. 

L'association maladie de Kaposi-affection hematologique est connue et concerne surtout les lymphomas, hodgkiniens ou non. La maladie de Kaposi 
precede ITiemopathie dans 15 % des cas, elle apparait simultanement dans 36 % des cas et apres dans 46 % des cas [3,4]. Dans notre cas, la 
decouverte des lesions cutanees concomitait avec celle de I'atteinte hematologique. 

La maladie de Kaposi fait partie des tumeurs induites par les virus. Elle est, tres probablement, due a une infection chronique par le HHV8. En effet 
la seroconversion precede les lesions de Kaposi de 33 mois en moyenne [1]. 

En 1997, 1'equipe de Retting. [5] a detecte de I'ADN viral d'HHV8 dans les cellules dendritiques et les cellules mononuclees de la moelle osseuse de 

sujets attaints d'un MM. Notre malade avait una maladie da Kaposi associea a un MM, et la rachercha de HHV8 est revenue positive. 
Le HHV8 code pour un homologue viral de rinterleukine-6 (IL-6) capable d'induire la survie et la proliferation plasmocytaire [6-9]. 

En 1998 I'equipe de J. Berenson a pu demontrer que, chez les malades atteints de gammapathies monoclonales, le virus HHV8 infecte un type 
particulier de cellules dendritiques stromales medullaires adherentes a I'os et productrices d1L-6v. Les cellules infectees sont presentes en tres 

faible quantite dans las aspirations medullaires ou alias sont indecalables mais s'amplifiant fortement in vitro. Cette infection jouerait un role 
majaur non saulemant dans I'emergence du MM mais aussi dans son evolution clinique et serait done a prendre en compte lors de la prise en 
charge des patients [10,11]. 

L'atteinte viscerale fait toute la gravite de la maladie de Kaposi, en particulier I'atteinte pulmonaire. 

Le traitement local est indique dans le cas d'atteintes cutaneomuquausas stables et limitees. Un traitement systemique est indique en cas de 
lesions etendues, d'evolutivite rapide, d'oedemes douloureux segmentaires ou d'atteinte viscerale. 

L'experience de llnterferon dans la maladie de Kaposi classique est plus limitee qu'au cours du sida, mais elle est extremement encourageante. 

Le pronostic est correle a I'etat immunitaira du patient, at non au nombre de lesions [2]. Notre patient avait un MM actif avec une masse tumorale 
elevee, le pronostic est devenu plus mauvais devant I 'extension de la maladie de kaposi et son refus de toute prise en charge therapeutique. 

Conclusion 



Nous avons rapporte, a notra connaissance, le 18*"^^ cas da maladie da Kaposi associea a un MM. C'est une association axceptionnella rendant 
probable le role eventuel de HHV8 dans le developpement du myelome, ce concept deviendrait un element essentiel pour progresser dans la 
physiopathologie et le traitement de cette maladie. 
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Figures 



Figure 1: Lesions nodulaires violacees au niveau des deux jambes 

Figure 2: Lesions siegeant au niveau des pieds, faites de plaques erythemateuses, papulonodulaires violacees et infiltrees, d'allure angiomateuse 

associees a un oedeme, avec une ulceration du deuxieme orteil. 

Figure 3: Atteinte maculopapuleuse erythemateuse au niveau du dos de la main 

Figure 4: Coupe histologlque d'une blopsle cutanee. Hemateine-Eoslne (xlO): proliferation dermlque pure 

Figure 5: Coupe histologlque d'une biopsie cutanee. Hematelne-Eosine (x 20): proliferation mixte falte de cellules fuslformes et de valsseaux de 
taille variable 
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Figure 1 

Lesions nodulaires violacees au niveau des deux jambes 



Page number not for citation purposes 5 




Figure 2 

Lesions slegeant au niveau des pieds, fates de plaques erythemateuses, papulonodulaires violacees et Infiltrees, d'allure 
anglomateuse assoclees a un oedeme, avec une ulceration du deuxleme ortellle 
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Figure 3 

Atteinte maculopapuleuse erythemateuse au niveau du dos de la main 
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Figure 4 



Coupe histologique d'une biopsie cutanee. Hemateine-Eosine (xlO): proliferation 
dermique pure 
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Figure 5 

Coupe histologique d'une biopsie cutanee. Hemateine-Eosine (x 20): proliferation mixte feite de 
cellules fusiformes et de vaisseaux de taille variable 
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